Telangiectasia hemorrágica hereditária e malformações arteriovenosas pulmonares – Embolização com rolhão vascular Amplatzer  by Sofia Santos, Cláudia et al.
R e v i s t a  P o r t u g u e s a  d e  P n e u m o l o g i a 331
Vol XV  N.º 2  Março/Abril  2009
Caso Clínico
Case Report
Telangiectasia hemorrágica hereditária e malformações 
arteriovenosas pulmonares – Embolização com rolhão 
vascular Amplatzer
Hereditary hemorrhagic telangiectasia and pulmonary 
arteriovenous malformations – Embolization with 
Amplatzer vascular plug
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Resumo
As malformações arteriovenosas pulmonares (MAVP) 
estão associadas a telangiectasia hemorrágica heredi-
tária em cerca de 70% dos casos, podendo cursar com 
complicações neurológicas graves decorrentes do em-
bolismo paradoxal potencial. A terapêutica das mal-
formações é realizada no sentido de prevenir estas 
complicações.
Descreve -se o caso clínico de uma doente com duas 
MAVP, no contexto de telangiectasia hemorrágica he-
reditária, submetida a embolização com o rolhão vas-
cular Amplatzer. Este novo dispositivo é cada vez mais 
utilizado nestas situações, salientando -se algumas das 
Abstract
Pulmonary arteriovenous malformations (PAVMs) 
are associated to hereditary hemorrhagic telangiecta-
sia in about 70% of the cases. PAVMs are associated 
to serious neurologic complications, secondary to in-
herent paradoxical embolisms. Treatment of the mal-
formations is done to prevent these complications.
The authors report a clinical case of a patient with 
two PAVMs, with hereditary hemorrhagic telan-
giectasia, who was treated by embolization with an 
Amplatzer vascular plug, a new device increasingly 
used in these situations. The authors emphasise some 
of its characteristics and advantages when compared 
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suas características e vantagens em relação a outras 
técnicas de embolização mais frequentemente utiliza-
das.
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with other embolization techniques most commonly 
used.
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Introdução
As malformações arteriovenosas pulmonares 
(MAVP), descritas pela primeira vez em 1897 
por Churton1, são vasos anormais de parede 
fina que substituem os capilares normais en-
tre a circulação arterial e venosa2, ocorrendo 
uma comunicação directa, livre de capilares, 
entre a circulação pulmonar e a circulação sis-
témica (shunt direito ➔ esquerdo).
As MAVP podem ser adquiridas, mas mais 
frequentemente são de natureza congénita. 
Pelo menos 70% das MAVP ocorrem em 
doentes com telangiectasia hemorrágica he-
reditária (THH) ou síndroma de Rendu-
-Osler -Weber2, doença vascular autossómica 
dominante caracterizada por lesões angio-
displásicas mucocutâneas ou viscerais. Por 
outro lado, estima -se que nos doentes com 
THH as MAVP estejam presentes em 15 a 
35% dos casos1.
A THH diagnostica -se pela existência de pelo 
menos três dos quatro critérios seguintes:
– epistáxis espontâneas recorrentes;
– telangiectasias mucocutâneas múltiplas;
– malformações arteriovenosas viscerais;
– familiar em primeiro grau com THH3.
As MAVP não tratadas têm riscos significa-
tivos, nomeadamente hemorragia a partir 
dos vasos anormais para um brônquio ou 
cavidade pleural, e hipoxemia como resul-
tado da não oxigenação do sangue arterial 
pulmonar que passa através do shunt. A co-
municação sem capilares entre a circulação 
pulmonar e a circulação sistémica está tam-
bém associada a embolismo paradoxal com 
sequelas na circulação cerebral (acidentes 
isquémicos transitórios, acidentes vascula-
res cerebrais e abcessos cerebrais). As com-
plicações neurológicas podem ser a primei-
ra manifestação da MAVP, conduzindo ao 
seu diagnóstico ou mesmo da própria 
THH4.
A importância do tratamento das MAVP re-
side precisamente na antecipação das com-
plicações a elas associadas. O risco a nível 
cerebral é considerado significativo quando 
o vaso de alimentação da MAVP ultrapassa 
3 mm de diâmetro.
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O tratamento é recomendado não só nos 
doentes sintomáticos, mas também quando 
se verifica um aumento progressivo das le-
sões, quando existem sinais de embolização 
paradoxal ou quando os vasos de alimenta-
ção têm calibre igual ou superior a 3 mm5.
A embolização, utilizando diversas técnicas, 
é a terapêutica de eleição, conduzindo à 
oclusão dos vasos de alimentação da MAVP 
através da formação de trombos. Os balões 
destacáveis de silicone e os coils metálicos são 
os mais utilizados. Salienta -se, no entanto, 
que os coils metálicos são susceptíveis de mi-
grar e desencadear embolismo paradoxal, 
podendo também não ser possível colocá -los 
com segurança, sobretudo quando a comu-
nicação é grande e tem alto grau de fluxo6.
Actualmente, e de forma cada vez mais fre-
quente, tem -se utilizado o rolhão vascular 
Amplatzer na embolização das MAVP. Este 
consiste num dispositivo autoexpansível, com 
indicação para embolizações arteriais e venosas 
na rede vascular periférica7. Neste contexto, 
descreve -se o caso clínico de uma doente com 
MAVP e THH tratada com sucesso através do 
rolhão vascular Amplatzer.
Caso clínico
Doente do sexo feminino, 33 anos, raça 
caucasiana, divorciada, trabalhadora na in-
dústria metalúrgica, natural e residente em 
Oliveira do Bairro, não fumadora, com his-
tória de palpitações e dispneia para médios 
esforços desde há um ano e toracalgia retros-
ternal, de características inespecíficas, inter-
mitente, com três meses de evolução.
Para esclarecimento desta sintomatologia 
realizou telerradiografia do tórax que evi-
denciou formação nodular no campo pul-
monar direito (Fig. 1) e tomografia compu-
torizada (TC) do tórax que revelou alterações 
compatíveis com MAVP (Fig. 2), motivo 
pelo qual foi enviada à consulta de pneumo-
logia.
Na história clínica, destaca -se a existência 
de epistáxis espontâneas frequentes, hemor-
ragia labial ocasional e cefaleias tipo migrai-
ne desde jovem. Sem antecedentes patológi-
cos relevantes. Dos antecedentes familiares, 
salienta -se, no seu progenitor, a existência 
de epistáxis recorrentes, telangiectasias nos 
lábios e na língua e cefaleias tipo migraine.
Ao exame objectivo apresentava -se conscien-
te, orientada e colaborante, eupneica, acia-
nótica, apirética e normotensa, identificando-
-se telangiectasias nos lábios e na língua 
(Fig. 3). À auscultação pulmonar apresenta-
va murmúrio vesicular simetricamente audí-
vel, sem ruídos adventícios. A auscultação 
cardíaca era rítmica, sem sopros detectáveis.
Dos exames complementares de diagnóstico 
solicitados, de referir hemograma e bioquí-
mica sem alterações e gasometria arterial 
(FiO2 21%) com insuficiência respiratória 
parcial (pH 7,44; PaO2 72 mmHg; PaCO2 
Fig. 1 – Telerradiografi a do tórax (PA) – formação nodular 
no andar médio do campo pulmonar direito
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32 mmHg; HCO3 21 mmol/L e saturação 
O2 95%), não se tendo verificado dessatura-
ção com o esforço físico ou com o ortosta-
tismo.
Não apresentava alterações no estudo fun-
cional ventilatório: CVF – 4,60L (131%), 
VEMS – 3,99L (131%), VEMS/CVF % – 
86,8, CPT – 5,69L (113%).
Realizou angiografia pulmonar que confir-
mou a presença de MAVP bilaterais, uma na 
dependência da artéria lobar inferior direita 
com 1,8×1,2 cm e 5 mm de calibre, com 
drenagem para a veia pulmonar inferior, e 
outra na dependência da artéria pulmonar 
superior esquerda com 0,9×0,5 cm (Fig. 4).
Para despiste de malformações arterioveno-
sas cerebrais, a doente realizou ainda TC 
cranioencefálica que excluiu a sua presença 
(Fig. 5).
Face ao diagnóstico, procedeu -se à oclusão 
da MAVP direita com o rolhão vascular 
Amplatzer (Fig. 6), registando -se como 
complicação apenas um pequeno hemato-
ma no local da punção.
Em consulta de reavaliação, um mês após 
procedimento terapêutico, para além da 
melhoria clínica, verificava -se também me-
lhoria gasométrica (pH 7,43; PaO2 86 
mmHg; PaCO2 33 mmHg; HCO3 21 
mmol/L e saturação O2 98%).
Neste caso, o diagnóstico de THH foi esta-
belecido pela existência de epistáxis espontâ-
neas recorrentes, telangiectasias nos lábios e 
BA
Fig. 2 (A e B) – TC do tórax – no andar médio do hemitórax direito evidenciam -se estruturas vasculares de aspecto ingur-
gitado, de calibre superior aos restantes vasos ao mesmo nível e que a cerca de 2 a 3 cm da periferia estabelecem aparen-
te contacto, tornando -se mais globosas e de aspecto “nodular”, com imagem de saculação na porção mais distal do con-
junto dos dois vasos ingurgitados
Fig. 3 – Telangiectasias nos lábios e na língua
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na língua, malformações arteriovenosas pul-
monares e progenitor com THH.
Discussão
As MAVP são raras, com uma incidência 
de 2 a 3 casos por 100 000 habitantes8. 
São frequentemente múltiplas, localizadas 
em ambos os pulmões, com uma predilec-
ção pelos lobos inferiores9. A sintomatolo-
gia é variável, podendo ir desde a ausência 
de sintomas até à presença de doença gra-
ve. Em 70% dos casos ocorrem na THH, 
sendo responsáveis pelas manifestações da 
doença.
Habitualmente, os sintomas surgem na 4.ª 
ou 5.ª décadas de vida, sobretudo nos doen-
tes que têm THH e MAVP, sendo a epistáxis 
a manifestação mais frequente. A dispneia é 
o sintoma pulmonar mais referido, sendo 
menos comum a toracalgia, a tosse, as palpi-
tações e as hemoptises. As complicações no 
sistema nervoso central ocorrem devido ao 
embolismo paradoxal.
A suspeita de MAVP deve colocar -se peran-
te um nódulo pulmonar solitário na telerra-
diografia torácica, em doente com telan-
giectasias mucocutâneas ou com alguns dos 
seguintes sintomas ou sinais: dispneia, he-
moptises, hipocratismo digital ou cianose5.
A B
Fig. 4 (A e B) – Angiografi a pulmonar. A – MAVP na dependência da artéria lobar inferior direita, com drenagem para a veia 
pulmonar inferior; B – MAVP na dependência da artéria pulmonar superior esquerda
Fig. 5 (A e B) –TC cranioencefálica – sem alterações
A B
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A angiografia pulmonar define com precisão 
a anatomia da MAVP, sendo essencial antes 
da realização da embolização terapêutica, 
que deverá ser efectuada quando o vaso de 
alimentação tiver calibre superior a 3 mm. 
Nesta doente, a MAVP direita apresentava 
um calibre de 5 mm, o que constitui indica-
ção para embolização, com o objectivo de 
evitar as eventuais complicações neurológi-
cas decorrentes de embolismo paradoxal.
A embolização transcateter é uma forma de 
tratamento baseada na oclusão do vaso de 
alimentação da MAVP, através de balões de 
silicone ou de coils metálicos. É tecnicamen-
te segura e eficaz e é habitualmente a primei-
ra escolha terapêutica; no entanto, não está 
livre de complicações, como arritmias e dor 
pleurítica transitória. Tem alguns inconve-
nientes, nomeadamente a percentagem de 
recanalização poder ser alta (entre 5 e 57%)10, 
risco de migração e embolização dos coils (es-
pecialmente em doentes com grandes vasos 
de alimentação) ou, ainda, desinsuflação dos 
balões de silicone.
O rolhão vascular Amplatzer é um dispositi-
vo auto expansível, cilíndrico, constituído 
por uma rede de fios de nitinol, concebido 
para oclusões arteriais ou venosas na rede 
vascular periférica. Descrito na literatura 
para uso nas MAVP desde 2006, permite 
uma oclusão mais precisa e a eventual reco-
locação até estar devidamente posiciona-
do11. Após libertação, a rede de fios de niti-
nol induz trombose local progressiva, 
completa em poucos minutos, e está espe-
cialmente indicado para embolização de va-
sos de alto débito com grandes vasos de ali-
mentação.
Este dispositivo, que deve ser 30 a 50% mais 
largo do que o diâmetro do vaso, reduz o 
Fig. 6 – Embolização com o rolhão vascular Amplatzer da MAVP direita
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risco de embolização paradoxal, uma vez 
que o seu tamanho e a sua forma fornecem 
força radial e aderência estável às paredes do 
vaso11. O seu único inconveniente é a neces-
sidade de um posicionamento distal de cate-
teres-guia de 5 a 8 Fr, de acordo com o cali-
bre do vaso a ocluir. Apesar de ser um 
procedimento seguro, as possíveis complica-
ções incluem hematoma no local da entra-
da, perfuração de vaso ou embolização do 
dispositivo. Não tem contra -indicações co-
nhecidas e é de baixo custo.
A eficácia do rolhão vascular Amplatzer ain-
da não está provada em doentes adultos com 
MAVP12; no entanto, acredita -se que, em 
casos seleccionados, o seu uso pode reduzir 
a duração e aumentar a segurança do proce-
dimento de embolização.
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